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INTRODUCCION ;

Si bien es cierto que las corrientes mas modernas destacan
fundamentalmente al factor embrionario como el mas constante
en la etiopatogenia de la siringomielia, no son del todo impro-
bables algunas concepciones que, como la traumatica, le asignan
un papel, si no productor, por lo menos agravante.

La observacion que pasaremos a relatar no ofrece, como
se verd, dificultad en lo referente a su identificacion diagnos-
tica, pero en cambio puede plantear para el perito una serie
de problemas vinculados con la causalidad: ése es, pues, su
valor. Ella nos permitird ademas realizar una breve reseiia de
las teorias etiogénicas mas en boga, exigencia indispensable
en este caso, en donde mas que el diagnoéstico, lo discutible es la
relacién existente entre el cuadro clinico y el accidente in-

vocado.

OBSERVACION CLINICA

Antecedentes (segin el expediente oficial). — En no-
viembre de 1939, M. D., en circunstancias de hallarse descar-
gando un carro, sufre un traumatismo que originé la fractura
de la clavicula izquierda y de dos costillas del hemitérax homé-
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logo. Con fecha 22 de septiembre de 1944 el obrero se presenta
al organismo oficial del Trabajo y manifiesta que, a raiz del
accidente que sufriera, permanece en asistencia médica de 15
a 20 dias, al cabo de los cuales fué dado de alta, reintegran-
dose a sus ocupaciones; que como en la fecha se encuentra con
malestares en la parte afectada por el accidente, solicita se le
practique un reconocimiento médico a fin de establecer su esta-
do para el trabajo; y, que en el caso de presentar incapacidad,
se intime a la firma patronal el pago de la indemnizacién que
corresponda.

Once meses después es observado en la Delegaciéon Regio-
nal de Chascomts, aconsejando la Junta Médica su examen en
el Servicio de Neurologia de la Asistencia Puablica de La Plata,
en donde procedimos a levantar la siguiente historia clinica:

M. D.: 53 ainos; francés; casado.

Antecedentes hereditarios. — Padres fallecidos, ignora las
causas. Tiene 5 hermanos que viven y son sanos.
 Antecedentes personales. — Nacido a término; deambula-
cion y locuela en épocas normales. Exceptuando sarampion a
los 8 anos y corizas en varias oportunidades, no recuerda otras
afecciones. Niega venéreas. Discreto bebedor de vino durante
las’ comidas. Ha sido gran fumador hasta la edad de 25 afios.
Casé a los 41 anos con esposa que vive y es sana, y con la cual
tuvo 4 hijos que son sanos (niega abortos). De origen francés.
entr6 al pais a los 20 anos residiendo en Chascomus hasta la
fecha. En 1933 dice haber tenido un traumatismo que le pro-
dujo la fractura de la tibia derecha; estuvo inmovilizado 15
dias, recuperandose al mes.

Enfermedad actual. — Segun el enfermo se inicia en el
mes de noviembre de 1939. Hallandose ocupado en la tarea de
descargar tarros, sufre una caida desde una altura de metro
y-medio, golpedndose la regién occipital y el hombro izquierdo:
por- espacio de tres minutos pierde el conocimiento, quedando
luego durante dos dias con una obnubilacién ligera. Pese a que
notaba dolores en la region pectoral v en el hombro izquierdos,
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el traumatismo no le impidié econtinuar con su trabajo hasta
15 dias después que es relevado en sus tareas de tambero y
concurre a un médico particular, guien diagnostica fractura
de dos.costillas y de clavicula izquierda, y le indica inmovili-
zacion. Durante las dos semanas que duré el tratamiento insti-
tuido el enfermo continué prestando sus servicios habituales.

Afirma el enfermo, que a continuacién del accidente, y
sin poder ser muy preciso en la aparicion de los distintos
conmemorativos, nota que las manos se le adelgazan, empezan:
do el trastorno por la derecha (la opuesta al lugar de la pre-
sunta fractura de clavicula), con marcada disminucion de la
fuerza, y con el agregado de serias lesiones cutdneas de carée-
ter trofico, rebeldes a la terapéutica habitual. Dos anos después
del traumatismo nota que ha perdido la capacidad de discernir
con las manos sobre el grado térmico de los objetos, y que las
quemaduras y heridas de la mano no se acompafian de dolor.

Nunca tuvo perturbaciones de la marcha ni trastornos
esfinterianos.

Desde hace un ano experimenta dificultad en la deglucion
(disfagia), habiendo tenido en algunas oportunidades reflujo
de liquidos por la nariz. Concomitantemente se.agregaron dis-
masia v rinolalia. Nunca ha tenido hipo, mareos, ni erisis
disneicas.

Estado actual (26-I1X-46). — Enfermo en decubito indi-
ferente. Buen estado de nutricion. Piel blanca; sistema piloso
normalmente desarrollado y bien distribuido.

Inspeccion: Atrofias musculares preferentemente localiza-
das a nivel de ambas manos, en especial en los espacios inter-
oseos. El trastorno es mas notable a nivel del primer espacio
intermetacarpiano. Por la cara palmar las atrofias son también
evidentes en los interdseos; muy pronunciadas en las eminen-
cias hipotenarianas, menos en las tenares (Fig. 1). La atrofia
se continia en los antebrazos invadiendo hasta el tercio medio
de los mismos. La disminucion del volumen de las masas
musculares en la extremidad superior del antebrazo y en el
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brazo es menos pronunciada : recién se hace més notable a nivel
de la masa deltéidea y de los miisculos supra e infraespinosos.
El trastorno es simétrico, aunque puede notarse una discreta
predominancia en el lado derecho. Por la percusién se obtienen
algunas contracciones fibrilares aisladas a nivel del triceps.

Fig. 1

Las atrofias musculares de las manos originan una tipica
deformacién ; éstas se presentan con el aspecto de garra total,
mas pronunciada a nivel del dedo menique. Es dable apreciar
ademas distrofias ungueales, y una casi total desapariciéon de
la tercera falange del dedo mefique en ambos lados.

Contrasta el aspecto atrdéfico de la mano con la existencia
de una piel gruesa y edematosa de la regién palmar, no adop-
tando, sin embargo, el tipo de la mano suculenta descripta por
Marinesco. La piel que recubre la articulacién metacarpo-
falangica del dedo mefiique derecho es asiento de una ulcera-
¢i6n indolora y completamente insensible, que el enfermo dice

-
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presentar desde el afio 1940. La inspeceién de la articulacion
del eodo denota en el lado derecho un aumento de su volumen,
a expensas sobre todo del cabito: la articulacion homoéloga del
lado opuesto se presenta también engrosada (Fig. 2). Cifosis

cérvico-dorsal.

En miembros inferiores existe una disminucién del volu-
men de las masas musculares que puede estimarse como global,
siendo la perturbaciéon mas apreciable en miembro inferior
derecho y tercio inferior de la pierna izquierda. No se observan
actitudes viciosas del pie, ni trastornos tréficos de la piel v
de sus faneras.

A nivel de la cara la inspeccion permite apreciar un leve
borramiento de los surcos naso-geniano y naso-labial izquier-
dos, con descenso de la comisura de ese lado.

Palpacion: Hipotonia muscular marcada, sobre todo en
ambos brazos y muslos, y en pierna izquierda. La palpacién
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de masas musculares y trayectos nerviosos no despierta dolor;
tampoco la origina a nivel del codo derecho, donde puede;
asimismo, apreciarse que el nervio cubital estd desalojado de
la corredera epitrécleo-olecraneana, sintiéndosele rodar bajo
los dedos. Igual situacion, aunque menos notable, existe en el
codo izquierdo.

El tercio inferior de la cara antero-interna de tibia derecha
ha perdido su lisura; ese aspecto coincide con el antecedente
de un traumatismo que segtin el enfermo produjo una fraec-
tura de ese hueso.

Motilidad activa: En los distintos movimientos de la cara
los surcos se pronuncian més del lado derecho; al abrir con
tuerza la boca los rasgos se desvian hacia ese lado, notandose
mas borrado el relieve del cutianeo del cuello izquierdo. En
suma, existe una paresia facial inferior izquierda, con integri-
dad del facial superior de ambos lados.

Cuello: motilidad conservada.

En miembros superiores disminuida a nivel del hombro
1zquierdo; sumamente limitada para todos los movimientos de
la mano (prehensién, movimientos finos v separacién de los

dedos).

En el tronco y en los miembros inferiores los movimientos
se hallan conservados.

Fuerza muscular: Masticadores, disminuida. Cuello (fle-
xores, extensores y rotadores), conservada con caracteres nor-
males. Miembros superiores : disminucién de la fuerza de abduc-
cién del brazo izquierdo y flexores del mismo lado; disminuida.
en los extensores del pufo bilateralmente; abolicién absoluta
de la fuerza en la mano (fuerza de prehensién al dinamoéme-
tro: 0) ambos lados.

Motilidad pasiva: Aumento de la excursionabilidad en
casi todos los segmentos, exceptuando ambos codos, y en espe-
cial el derecho, en donde los movimientos estan.trabados por
la existencia del proceso articular arriba citado. \
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Reflejos tendinosos: Maseterino vive. Miembros superio-
res (bicipital, tricipital y palmar) vivos, mas los del lado
1zquierdo. Miembros inferiores: patelares conservados eon ca-
racteres normales; aquilianos, idem. ~.

Reflejos cutaneos: Abdominales, conservados; algo dismi-
nuidos del lado izquierdo. Cremasterianos normales. Plantar
en flexién a la derecha; tendencia al signo. de Dupré en el
lado izquierdo, donde ademas se constanta un Babinski franco.

Reflejos mucosos: Corneano: hiporreflexia marcada a la
1zquierda ; faringeo abolido.

Nensibilidad superficial: -

a) Tactil. — Anestesia total en ambas palmas de manos
y mitad interna de la cara dorsal de las mismas; en la mitad
externa hipo-estesia. Anestesia total en ambas plantas de los
pies; por la cara dorsal hipo-estesia marcada. También la
sensibilidad estd disminuida en las piernas (regiones antero-
externa y posterior). A nivel de la cara existe hipo-estesia en
la mitad izquierda, muy notable sobre la regién geniana.

b) Dolorosa. — En manos, analgesia total (caras dorsal
y palmar); en miembros superiores (desde antebrazos hasta
hombros) - existe hipoalgesia mas pronunciada a la izquierda.
Existe también hipoalgesia, siempre mas notable del lado iz-
quierdo, en la zona que se extiende desde la regién infracla-
vicular hasta la inguino-abdominal. En pies, analgesia plantar
absoluta; en el dorso, hipoalgesia que se continida en ambas
piernas y muslos; el trastorno siempre predominante en el lado
izquierdo. Por el plano posterior también existe hipoalgesia en
pantorrillas y regiéon posterior de muslos, continuandose los
disturbios hasta la region glatea izquierda. En el dorso hipo-
algesia izquierda. A nivel de la cara, disminucién en toda la
mitad izquierda; en el lado derecho el trastorno existe, aunque
menos acentuado en region geniana. Con idénticos caracteres
la hipoalgesia invade también el cuello (Fig. 3).

¢) Térmiea. — Franja de hipotermoestesia en térax desde
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la region infraclavicular hasta la tetilla; la perturbacion es
mas notable del lado izquierdo. Por el plano posterior la alte-
racién ocupa una zona que va desde la espina del omoplato
hasta la duodécima vértebra dorsal. Siempre las alteraciones
son mas pronunciadas a la izquierda y predominantes para la
sensibilidad al calor. En el dorso de las manos hipotermoestesia
v perversion de la sensibilidad; en la palma la anestesia es
absoluta. En region plantar la anestesia es total; hipotermo-
estesia en dorso de ambos pies. A nivel de la mitad izquierda
de la cara existe hipotermoestesia para el calor; en general
las respuestas son lentas. Como puede apreciarse, las altera-
clones son menos extensas que las correspondientes a la sensi-
bilidad dolorosa se limitan a las manos, a los pies, a la cara, y
a la franja toracica antes descripta (Fig. 4).

Sensibilidad profunda. -— a) Vibratoria: Muy disminuida
en todos los segmentos de los cuatro miembros. b) Noecion de
posicién: Conservada. ¢) Prueba de las actitudes segmenta-
rias: Normal.

Percepcion estereognisica: Incorrecta.

Coordinaciéon: Normal.

Aparato cerebeloso. — lia distintas pruebas métricas (opo-
sicién, indicacién, pronacion y prehensién), asi como la inves-
tigacién de la sinergia v diadococinesia son normales.

Organo de los sentidos:

a) Vista: anisocromia iridiana. Motilidad ocular extrin-
seca conservada ; en las extremas miradas laterales se producen
contracciones nistdgmicas. Pupilas reaccionan bien a la luz y
a la acomodacién ; discreta anisocoria por leve predominio de
la pupila derecha.

El Dr. Tosi informa: ‘‘Fondo de ojo normal. Visién 10/10
en A. O. Emétrope. Ciclitis heterocrémica’

b) Oido: Subjetivamente nunca han existido mareos, acu-

fenos ni hipo-acusia.
El profesor Errecart informa: ‘‘Laberinto anterior (audi-
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¢ion) : normal. Laberinto posterior (equilibrio): Romberg,
negativo; Babinski-Weill. negativo; nistagmus espontaneo,

Fig. §

ausente ; nistagmus provocado (pruebas rotatoria y térmica),
normales. Déjase constancia que la fase preparatoria en la
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excitacién térmica fué normal, tanto para los conductos semi-
circulares horizontales como para los sistemas verticales’’.

Lengua: Marcada disminucion del volumen en su mitad
derecha. Se muestra con la punta desviada hacia ese lado, ¥
con su superficie animada de finas contracciones fibrilares.
sobre todo a la derecha (Fig. 5).

Pares craneanos:

V .Par: Anestesia disociada en el tegumento facial.

VII Par: Paresia facial inferior izquierda.

IX Par: Anestesia de la pared posterior de la faringe,
tuvula y pilares de ambos lados. La contraceion del constrictor
de la faringe es simétrica ; desde el punto de vista subjetivo, el
compromiso del glosofaringeo se traduce por disfagia. Lia sen-
sorialidad gustativa, metédicamente examinada, no sélo es nor-
mal en el tercio posterior de la lengua, sino también en los dos
tercios anteriores dependientes del facial (cuerda del timpano).

X y XI Pares (Rama interna) Frecuencia del pulso (en
clinostatismo) : 68 por minuto; compresién de ambos globos
oculares: 64; compresion aislada de cada ojo: 64. Desviacion
de la fivula hacia la izquierda. Reflujo nasal de liquidos. Rino-
lalia. El examen laringoscépico demostrdé que la sensibilidad y
la motilidad laringeas son normales.

XIT Par: Hemiatrofia lingual derecha.

Aparato cardiovascular: ‘‘Soplo sistélico. y reforzamiento
del segundo tono‘en el foco adrtico. La telerradiografia mues-
tra un pediculo vascular ensanchado. Electrocardiograficamen-
te se constata una desviacidon izquierda del eje con trastornos
del espacio ST y de la onda T, reveladores de una deficiente
irrigacion miocardica. En cuanto a la disminueién de la ampli-
tud del pulso radial del lado derecho (segiin su consulta), la
interpreto como dependiente de una anomalia de la arteria en
su trayecto a nivel del antebrazo, va que el pulso de la humeral,
asi como la tensién y la amplitud de las oscilaciones son idén-
ticas en ambos lados’’ (Dr. Mansur. Servicio de Cardiologia).



Fig. 7. — Rodilla.
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Estacién y marcha: Sin particularidades.
Psiquismo: Conservado.

INVESTIGACIONES COMPLEMENTARIAS

Reaccién de Kahn (sangre) y reaccién de Kline: negativas.
Indice de Katz: 22.50.
Recuento globular y férmula leucocitaria: sin particula-

ridades..

Orina: normal.

Puncion lumbar. — Tension inicial (sentado): 42 cms.
Maniobras Queckenstedt-Stoockey: Ascenso normal. Tensién
residual: 30 em3. Liquido de aspecto normal.

Examen quimico humoral:

Albuminometria 0.40 grs por mil
Reaccién de Pandy Positiva +-+

Reaccion de Nonne-Appelt Positiva 4

Reaccion de Weichbrodt ... Positiva 4

Reaceién de Kahn Negativa

Reaccion de Guillain 00000.22100.00000.0
Electro-diagnoéstico. — Hipoexcitabilidad galvano-fara-

dica de los miusculos triceps, extensor comian de los dedos y
flexor ecomun del lado izquierdo. Deltoides y biceps normales.
No hay R.D. Foérmula polar conservada.

Examen radiografico.

Codo: Puede apreciarse la existencia de una luz interar-
ticular borrosa y formaciones osteofijicas paraarticulares en
ambos lados. Periostitis (Fig. 6).

Rodilla: Idénticas alteraciones. Rétula bipartita (Fig. 7).

Humero: 'Se aprecian en su espesor numerosas geodas;
marcada rarefaceion del tejido dseo.

Torax: Discreta escoliosis de columna dorsal. El aspecto
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de la clavicula izquierda no es uniforme notindose una mayor
densidad de la sombra a nivel de su tercio medio.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Dado lo caracteristico del cuadro que acabamos de pasar
en revista, este tépico nos demandarid un espacio muy breve.
En efecto, el sindrome amiotréfico del tipo Duchenne-Aran,
las multiples alteraciones del trofismo (Osteo-artropatias, le-
siones trofo-cutaneas, ete.), las groseras alteraciones de la
sensibilidad objetiva y la participacién de algunos de los pares
craneanos (V, VII, IX, X, XI, XII) nos permiten fundar el
diagnéstico de siringomielobulbia.

La sola existencia de un traumatismo anterior, interpre-
tado por el causante como el responsable inmediato de su
padecimiento actual, nos obliga a pasar en revista dos procesos:
la paralisis radicular del plexo braquial y la hematomielia.
Con respecto al primer proceso, que podria ser imputable a la
fractura de clavicula izquierda invocada por el accidentado,
lo descartamos por la bilateralidad del cuadro, por la existen-
cia de marcadas alteraciones tréficas y sensitivas, y por la
vivacidad de los reflejos tendinosos, los cuales siempre se hallan
disminuidos o abolidos en las paralisis tronculares. Por otra
parte, recordemos que la- sintomatologia se inici4 por la mano
derecha, vale decir, por el lado opuesto al del traumatismo
clavicular.

La hematomielia puede también descartarse facilmente:
ha faltado el déficit motriz de comienzo agudo; la iniciacién ha
sido lenta y de caricter progresivo, a la inversa de lo que
acontece en la hemorragia intramedular, que es involutiva
cuando tiende a la restauracién. Por otra parte, son ajenas al
cuadro del trauma medular las alteraciones del trofismo, y en
este caso particular, la participacién de los pares craneanos.

En suma ,estimamos que el cortejo sintomético es carac-
teristico, y ello nos exime de discutir diagnésticos como el de
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la enfermedad de Charcot, lepra, mielitis sifilitica, blastomas
endomedulares, ete.

ANALISIS DE LOS SINTOMAS

1¢ Signos medulares.

a) Atrofius musculares. Representan una de las manifes-
taciones mas constantes, y a veces iniciales, de la siringomielia.
Su evolucién puede ser paralela a los disturbios sensitivos.
Comienzan habitualmente por la mano, comprometiendo los
musculos de las eminencias tenar e hipotenar, e interdseos y
adoptando el clasico aspecto del tipo Aran-Duchenne (mano
en garra, como en nuestra observacion) ; otras veces interesa a
los interdseos, lumbricales y a los mtsculos hipotenarianos,
simulando la distribucién correspondiente al cubital y tradu-
ciéndose por una garra parcial para los dos ltimos dedos.
Cuando la amiotrofia del grupo de los flexores de la mano es
predominante, ésta se presenta en extensién forzada, originan-
do la tipica actitud de la mano de predicador.

Este comienzo distal es lo frecuente; mas raramente la
atrofia puede iniciarse por el cinturéon escapular. No siempre
simétrica en su evolucién, puede seguir una direccion irregular-
mente ascendente, comprometiendo ademas de la mano, el hom-
bro, y respetando los segmentos intermedios. Eso es precisa-
mente lo que sucede en nuestro enfermo.

Un acompaiante de la amiotrofia suele ser la contraceion
fibrilar ; ambas manifestaciones seialan el compromiso de las
astas anteriores de la medula. Relacion directa al grado de
atrofia guardan el déficit de la motilidad activa v de la fuerza
muscular, ubicandose los trastornos motores preferentemente
a nivel de la mano.

b) Disturbios sensitivos. Coustituyen elementos cardina-
les del euadro morbido e indican la invasién de las astas poste-
riores por el proceso. Esta situacion anatémica condiciona el
tipo disociado del sindrome sensitivo,
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La termoanalgesia se explica por la lesién del sector
posterior del haz en semiluna de Dejerine o haz espino-tala-
mico lateral, formado por las fibras eruzadas que provienen
de la base del asta posterior. También sufren el proceso dege-
nerativo las fibras del haz espino-talamico anterior (sector
anterior del haz en semiluna) que son portadoras de la sensi-
bilidad tactil protopatica, y si no se traducen eclinicamente
por groseros trastornos como las anteriores, el hecho se debe,
cuando asi ocurre, a la integridad de los cordones posteriores,
que ademas de la sensibilidad profunda, conducen impresiones
tactiles del tipo discriminativo. En nuestra observacién tam-
bién se halla afectada la sensibilidad profunda, lo que indica
que el proceso degenerativo ha invadido el sistema cordonal
posterior.

En suma, dos caracteristicas presentan las alteraciones de
la sensibilidad objetiva en la siringomielia: su caracter diso-
ciado y su distribucion radicular.

¢) Trastornos troficos. La piel es habitualmente asiento
de lesiones caracteristicas: en las manos puede existir una
hiperqueratosis manifiesta, o presentarse, en cambio, adelga-
zada. Son también frecuentes las ulceracicnes torpidas e indo-
loras, y las secuelas originadas por traumatismos o quemaduras.
Concomitantemente las faneras sufren alteraciones distréficas.
El caso relatado tiene muchos de estos trastornos; su mano no
adopta el clasico aspecto descripto por Marie y Marinesco con
el nombre de suculenta; mas se acerca al tipo quiromegalico
de Charcot.

Otras alteraciones tréficas que también nosotros hemos
constatado, se refieren al sistema osteoarticular. Recordemos
las lesiones osteoartropaticas del codo y de la rodilla, la cifo-
escoliosis, la casi total destruccién de la falange ungueal del
dedo meiiique, y en general el aspecto osteoporético de los
huesos. Y todas estas modificaciones estructurales evolucionan-
do en ausencia de dolor.

Actualmente se admite que del total de artropatias de las
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extremidades, el 80 % corresponde al miembro superior; la
explicacion no resulta dificil si se recuerda la preferente loca-
lizaciéon de la siringomielia en la regién cérvicodorsal. El papel
del traumatismo en la génesis de las artropatias todavia no se
halla seriamente resuelto; a lo sumo actuaria coadyuvando
sobre lesiones é6seas pre-existentes.

Adn se ignora si la cifoescoliosis debe imputarse a una
artropatia vertebral, o si es la resultante de un estado distro-
fico o parético de la musculatura de los canales raquideos. En
cuanto a la patogenia general de estos disturbios algunos
autores sostienen una concepcién univoca: admiten que las
osteoartropatias, la mano suculenta, las alteraciones trofodér-
micas, son la traduccién del ataque al sistema simpéatico, por
lesion de los centros tréficos medulares.

d) Estados de los reflejos. La vivacidad de los reflejos
tendinosos y el signo de Babinski, elementos que hemos cons-
tatado en nuestro enfermo, ponen de manifiesto el piramida-
lismo por la compresiéon del cordon lateral.

e) Conductibrlidad eléctrica. Como lo hemos apuntado, la
exploracién eléctrica en la observaciéon personal, ha demostrado
la ausencia de alteraciones cualitativas. Refiriéndose a la R. D.
dicen Barraquer, Gispert, Castaner: ‘‘Esta thrda a veces bas-
tante en presentarse, pudiendo ohservarse durante algin tiem-
po s6lo una disminucién general de la excitabilidad, tanto para
la corriente galvinica, como para la farddica, hecho que se
debe a la disminucién del volumen de uno o mas misculos.
Lo corriente es que la reaccion de degeneracion se presente
s6lo en un grupo muscular y hasta en porciones aisladas de
un solo misculo, de manera que su apreciacion resulta suma-
mepte difieil’’.

I) Liquido cefalorraquideo. Las alteraciones halladas (dis-
creto aumento de la albuminorraquia, reacciones positivas de
las globulinas) confirmarian la naturaleza gliésica y no infla-
matoria del proceso,
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2° Signos bulbares.

La participacién de los nervios craneanos de origen bulbar
realiza el cuadro de la siringobulbia, afeccién que cominmente
constituye la propagacién tardia del proceso medular, aunque
en algunas oportunidades suele precederlo o coexistir simulta-
neamente constituyendo la entidad designada con el nombre
de siringomielobulbia. Lo habitual, sin embargo, es que la
propagacién bulbar sea secundaria y no siempre fatal de la si-
ringomielia, ya que muchos de estos enfermos suelen sucumbir
a una edad provecta, sin haber presentado jamas sintomato-
logia bulbar.

Miltiples son las maneras de ponerse en evidencla, pero
de todas, las méis constantes son la disfagia, la disfonia, los
disturbios laberinticos y las perturbaciones sensitivas de la
cara. Analizaremos someramente la participacion de cada uno
de los troncos nerviosos empezando por los situados en la parte
mas superior del tronco encefalico.

Trigémino: La constancia y la precocidad de su lesién es
valorada por algunos autores en un 90 % de los casos; se evi-
dencia por alteraciones subjetivas (parestesias) y objetivas
(anestesias del tipo disociado) de la sensibilidad del tegumento
facial. Los trastornos de la sensibilidad objetiva, pueden, a
veces, interesar mas profundamente una de las tres ramas;
cuando la perturbacién maxima se localiza en el territorio del
oftalmico, suele ademas hallarse 1a disminuecion o la abolicién
del reflejo corneano.

La fisiopatologia de esta anestesia disociada de la cara,
tiene su interpretacion en el compromiso de la formacién reticu-
lar gris que ocupa la region retro-olivar, y por la cual discurren
las vias portadoras de las impresiones térmicas y dolorosas; la
parte mas interna de esta zona corresponde a las vias cruzadas
del trigémino. Hagamos notar que cuando la lesionada es la
substancia blanca inter-olivar la disociacién adopta el tipo
tabetiforme,
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La situacién mas elevada de la columna celular que da
origen a la raiz motora, explica la frecuente integridad de la
funcion masticatoria. '

Facial: Su paralisis puede constituir el sintoma inieial.
Generalmente es unilateral y tiene tendencia a evolucionar
haecia la contractura.

Auditivo: La raiz vestibular del 8° par que, como sabemos,
toma su origen en el ganglio de Scarpa, merece especial men-
cidn, por cuanto sus manifestaciones clinicas son muy constan-
tes en las lesiones cavitarias del bulbo, a la inversa de lo que
acontece con la rama coclear, cuyas relaciones con el -bulbo
son muy limitadas, lo que explica su habitual integridad.

El compromiso del sistema vestibular se pone en evidenecia
por la aparicién de erisis vertiginosas o mareos. Otras veces
es el nistagmus; su fisiopatologia estd vinculada a lesiones
del aparato vestibular o de sus conexiones con el haz longitu-
dinal posterior, que lo relacionan con el cerebelo, la medula
y los mnervios 6culo-motores. En nuestro caso, la exploracién

metodica del 8° par en sus dos ramas, no revelé trastorno
alguno.

Glosofaringeo: Su lesion se traduce por disfagia, anestesia
del i1stmo de las fauces, paralisis del constrictor de la faringe
y alteraciones gustativas en el tercio posterior de la lengua.
Los dos primeros elementos se hallaban presentes en nuestro
enfermo.

Neumo-espinal: Su participacion condiciona el sindrome
de Avellis (paralisis velo-palato-laringea). Otras veces la velo-
palatoplejia es aislada y subjetivamente se traduce por reflujo
nasal de liguidos y rinolalia, sintomas consignados en nuestra
historia. Para Jonesco Sisesti, las paralisis laringeas acompa-
narian a la siringobulbia en el 85 % de los easos.

La relacién existente entre el neumogéstrico y los centros
cardiorespiratorios, condiciona en estos enfermos la inestabili-
dad del ritmo cardiaco, o la aparicion de una crisis respiratoria
que puede ser terminal,
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Cuando ademas es la rama externa del espinal la afectada,
el cuadro se completa con la paralisis de los miisculos trapecio y
esterno-cleido-mastoéideo. .

Hipogloso mayor: Su participacién no siempre es Precoz.
Lo comiin es que sea unilateral, circunstancia que la diferencia
de la paralisis bulbar de Duchenne, que siempre compromete
simétricamente los nicleos motores del bulbo. Esta hemigloso-
plejia va acompaiada de contracciones fibrilares que animan,
a veces, toda la superficie de la lengua ; esto es lo que sucedia
en el paciente motivo de nuestrc relato. La desviacion de la
punta de la lengua hacia el lado atrofiado, se explica por
la accién del miseculo geniogloso de la mitad sana.

BREVES CONSIDERACIONES SOBRE LA
ETIOGENIA

La base fundamental de la alteracién anatomopatoldgica
en la siringomielia, asienta sobre dos érdenes de factores: la
gliosis y la formacién de cavidades medulares; sobre la priori-
dad de cada una de ellas las opiniones estin divididas.

Son muchos los autores (Virchow, Leyden, Schlesinger,
Recklinghausen) que aceptan su origen embrionario. Recklin-
ghausen —citado por Orts Llorca y M. Rovira— emplea la
expresién de ‘‘ataxia histolégica’’, y admite que los bordes del
canal medular al desarrollarse, lo hacen con un ritmo desigual,
de donde resulta que el que erece con méas rapidez, al no encon-
trarse con su congénere del lado opuesto, se arrolla sobre si
mismo, formandose en definitiva dos conductos nerviosos.

También para Barraquer Ferré la siringomielia es una
entidad de etiopatogenia embrionaria, aunque reconoce la ex-
cepcionalidad de su caracter familiar. Al presentar un caso
de siringomielia con espina bifida oculta del atlas, hace notar
que la. falta de superposicion de la anomalia anatémica del
raquis con la medular, no habla sino a favor de una doble
manifestacion de un idéntiep trastorno ontogénico,
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Bielschowski y Unger reconocen que la siringomielia y l&
gliosis son procesos idénticos, originados a expensas de distur-
bios del desarrollo embrionario. Igual postura adoptan Bremer
—que identifica al trastorno con el nombre de status disra-
ficus— y Ostertag, que engloba dentro del completo anatomo-
clinico de la entidad, malformaciones congénitas como la espina
bifida (observacién de Barraquer Ferré) ,deformidades esque-
léticas, anomalias de la coloracién del iris (observacién per-
sonal), ete.

Las tesis que se oponen a este criterio, aceptan que el
padecimiento puede tener como substractum a la gliosis, a per-
turbaciones vasculares o a traumatismos. Nos interesa especial-

mente considerar este altimo factor por su posible participa-
¢16n en el caso de nuestro relato. Las observaciones de Basinski,
Pierre Marie y Jiménez Diaz sustentan ese punto de vista;
pero, en rigor de verdad, el traumatismo que origina una
hematomielia con la consiguiente formacién de cavidades, no
constituye una siringomielia vera, sino un sindrome siringo-
miélico.

Schlesinger admite la rareza de la siringomielia traumati-
ca, sobre todo, como trastorno de instalacién aguda ; antes bien,
apareceria como fenémeno tardio. Otra hipétesis discutible es
la que asigna para este agente no el valor de causa originaria,
sino agravante del padecimiento ya iniciado.

Los resultados obtenidos por la produceion experimental
de la siringomielia traumatica, no han facilitado hasta la fecha
conclusiones irrebatibles. En efecto, las experiencias de Spatz,
permitiéronle ocasionar cavidades medulares cuando el trauma
era ejercido sobre organismos en estado embrionario, y no sobre
individuos-adultos.

Si muchos son los autores que han hallado en los antece-
dentes de siringomiélicos factores {raumaticos, siempre seré
aconsejable la exacta valoracion del hecho, muchas veces im-
probable, y que el paciente es muy afecto a exaltar, con el fin
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de explicar de una manera més clara la génesis de su padeci-
miento. ;,

Al lado del traumatismo vértebromedular, que podriamos
calificar de directo, existe otro mecanismo, mediante el cual
actuando las mismas causas originarian cuadros siringomiéli-
cos. Esta posibilidad ha sido sefialada por Guillain, quien en su
tesis, valora el papel de la neuritis ascendente.

Orts Llorca y Martinez Rovira llegan a la conclusion de
que las perturbaciones del desarrollo embriolégico juegan un
rol destacado en la formacion de las cavidades medulares.
Estiman que la existeneia de malformaciones en el desarrollo
del canal central, del llamado tipo disrafico, es una condicion
elemental en la génesis del proceso; el trastorno consiste, segiin
ellos, en la aparicion de desdoblamientos o diverticulos del
‘‘canalis centralis’’ por defectos en el mecanismo de su cierre.
Tan importante es la disrafia que, sin ella, no seria posible
la siringomielia.

El estado disrafico conduce con gran frecuencia a la
hidromielia por el siguiente mecanismo: las células que limitan
el ‘“‘canalis centralis’’ poseen la propiedad de segregar liquido
cefalorraquideo hasta una edad que oscila entre los 20 y 30
aios; luego el canal se oblitera. Pero lo interesante de esta
concepceion es que admite que ese liquido segregado, al infil-
trarse en el tejido nervioso, origina una mielolisis, a quien debe
imputarse la formacién cavitaria, limitada anteriormente por
un tejido de reaccién glioblastica : esta proliferacién defensiva
constituye la gliosis.

El hecho de que entre el segundo y tercer decenio de la
vida se produzeca la obliteracién del conducto ependimario, y que
precisamente es en ese periodo cuando la siringomielia hace
su traduceidén clinica, afirmaria la continuidad de la actividad
secretora en el interior del conducto atin permeable. En resu-
men, la cavidad es previa a la proliferacién gligsica. Como
puede apreciarse, esta doctrina se opone al concepto clisica-
mente admitido.



— 126 —
CONCLUSIONES

Hemos sostenido anteriormente que el diagndstico de sirin-
gomielobulbia no ofrece, en esta observacién personal, ninguna
dificultad ; pese a ello, la circunstancia de que el obrero impute
su actual situacién cliniea a un accidente de trabajo, nos com-
promete a fundar debidamente nuestra conclusién.

Se sabe que la hemorragia intramedular, secundaria a un
traumatismo puede dar lugar a cuadros clinicos, algunos de
ecuyos sintomas son similares a los de la siringomielia; no
obstante, los dos caracteres fundamentales de la hematomielia
—Ila paralisis de aparicién brusea y su regresién progresiva—
han faltado en nuestro caso. En efecto, el recurrente niega la
existencia de un déficit motriz, inmediato al traumatismo; su
instalacion progresiva e insidiosa guarda vinculacién directa
al grado de atrofia muscular.

Por otra parte, las groseras alteraciones osteotroficas (ar-
tropatias, escoliosis), los disturbios trofocutaneos y la ciclitis
heteroceromica, hablan a favor de trastornos embrionarios, Vv
encuadran a la observacion dentro del ‘‘status disraficus’’ de
Bremer, o del ‘‘complejo siringomiélico’ de Ostertag.

Tampoco hallarian explicaeién los sintomas bulbares, por
el lado de la etiologia traumatica, en ausencia de groseras
manifestaciones inmediatas al accidente ; ese elemento negativo,
sumado al eompromiso lento y hasta inaparente para el mismo
enfermo, de algunos pares craneanos, son peculiares de la
siringobulbia.

Estimamos que el proceso siringomielobalbico ha sido ante-
rior al traumatismo invocado. Nuestro eriterio es todavia for-
talecido ante el hecho de haber evolucionado dos fracturas
-—una de tibia en 1933, v la otra de clavicula en 1939— con
escasa sintomatologia dolorosa, y que obligaron a un corto
periodo de inmovilizacién, eircunstancia que hace admitir fun-
dadamente de que ya en esa época existian groseras alteraciones
de la sensibilidad dolorosa.
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En resumen:

1° E.D. se halla afectado de siringomielobulbia.

2¢ El proceso es ajeno al accidente invocado.

3° El trauma no sélo no ha actuado como causa produc-
tora, sino tampoco agravante.
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RESUMEN

1°— En el paciente cuyo estudio hemos realizado el diagnéstico de
siringo-mieiobulbia no ofrece dificultades.

2° — La existencia de un traumatismo anterior plantea al perito una
serie de problemas vinculados con la causalidad, que estimamos haber
restuelto.

3°— Las groseras alteraciones Osteo-tr6ficas, los disturbios trofo-
cutaneos y la ciclitis hétero-crémica, encuadran nuestra observacién den-
tro del ‘‘status disraficus’’ de Bremer.

4° — Se sostiene finalmente que el traumatismo invocado, no sélo
no ha actuado como causa productora, sino tampoco agravante.

RESUME
Dr. F. I. Curcio

12 — Le diagnostic de syringomyelobulbisme, chez ce patient, ne pré-
sente pas aucune difficulté.

2¢ — L’existence d’un traumatisme précédent rend une série de
problémes.

3°— Les grosses altérations ostéo-trophiques, les troubles tropho-
cutanés et la cyclite hétérochromique, placent notre observation dans le
‘¢status disraficus’’ de Bremer.

4° — On soutient, finalement, que ce traumatisme n’a pas agit comme
producteur ni comme un aggravant.

ABSTRACT

1°— In this patient, syringomyelobulbism diagnostic, doesn’t pre
sent any difficulty.

2¢ — The existence of a precedent traumatism carries several problems.

3° — Gross osteo-trophic alterations, tropho-cutaneous troubles and
hetero chromic cyclitis, settle our observation within Bremer’s ¢‘status
disraficus’’.

4° — He affirms that this traumatism hasn’t be the causer of the
disease,



